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ZUSAMMENFASSUNG 
Ist ein implantierbarer Kardioverter / Defibrillator 
bei Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom sinnvoll? 
Ergebnisse einer Langzeitbeobachtung 
Grafe, Nicole  
Die Implantation eines implantierbaren Kardioverter / Defibrillator (ICD) wird gewöhnlich bei 
Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom nicht empfohlen. Es gibt bis jetzt jedoch 
keine verfügbaren Daten über ein Follow-up dieser Patienten mit überlebtem plötzlichen 
Herztod (SCD) und ICD. 
Über den Zeitraum von 1991 bis 2004 wurden die klinischen Daten von 43 Patienten mit 
erworbenem langen QT-Syndrom mit ICD, von denen 42 einen plötzlichen Herztod überlebt 
hatten, verfolgt und ausgewertet. 29 Patienten wiesen eine strukturelle Herzerkrankung auf. 
Bei den meisten Patienten wurden die ventrikulären Tachykardien durch proarrhythmische 
Effekte von antiarrhythmischen Medikamenten der Klassen IA oder III ausgelöst. Während 
eines mittleren Follow-ups von 84 ± 55 Monaten, wurden 125 adäquate ICD-Schocks bei 19 
Patienten (44%) registriert. Eine Kaplan-Meier-Analyse zeigte einen Trend zu weniger 
Episoden bei Patienten mit ausgeschlossener struktureller Herzerkrankung an (n = 14). 
Prognostisch für ICD-Schocks waren weder klinische noch EKG-Parameter oder 
linksventrikuläre Funktion. Unter Beta-Rezeptorenblocker-Medikation waren geringfügig 
mehr Patienten ohne Episoden (50% vs 31%, n.s.). 
Anhand dieser Daten scheint eine ICD-Implantation bei Patienten mit erworbenem langen 
QT-Syndrom nach überlebtem plötzlichen Herztod eine sinnvolle und nützliche 
Behandlungsoption zu sein. Die Anzahl und Wahrscheinlichkeit für kardiale Ereignisse ist 
unabhängig von einer zugrunde liegenden Herzkrankheit und dem Ausmaß der QT-
Verlängerung. Zusätzlich sollten diesen Patienten Beta-Rezeptorenblocker gegeben werden; 
ein Schutz vor arrhythmischen Episoden ist jedoch nicht sicher gewährleistet. 
Tag der mündlichen Prüfung: 13.12.2006 
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DDD = double-double-double/demand; 
ICD = Implantierbarer Cardioverter / Defibrillator; 
LQTS = Langes QT-Syndrom; 
LV = Linker Ventrikel; 
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EINLEITUNG 
 
DAS LANGE QT-SYNDROM 
Das "lange QT-Syndrom" (QT-Syndrom, LQTS) ist eine ventrikuläre Repolarisationsstörung bei 
strukturell normalem Herzen, die durch eine im Oberflächen-EKG nachweisbare Verlängerung 
des QT-Intervalls charakterisiert ist und diese Patienten anfällig für rezidivierende (22, 23, 50), 
rhythmogen bedingte (41, 24) Synkopen macht. Den Synkopen liegen maligne polymorphe 
ventrikuläre Tachyarrhythmien vom Typ der „Torsade de Pointes-Tachykardien“ zugrunde (22, 
23), die spontan in Kammerflimmern entarten können (9, 63) und damit zum plötzlichen Herztod 
führen können (6, 44, 52). Das QT-Syndrom kann kongenital, erworben oder idiopathisch 
bedingt sein (65). 
 
EPIDEMIOLOGIE DES LANGEN QT-SYNDROMS 
Bezüglich des Ausmaßes und der Verbreitung des erworbenen LQTS liegen keine statistisch 
aussagekräftigen Daten vor. Zwar ist das erworbene LQTS bekannter als seine angeborene 
Form (17), aber die Inzidenz von medikamenteninduzierten Arrhythmien ist in der allgemeinen 
Bevölkerung sehr niedrig (55). Für diese Minderheit von gefährdeten Individuen wird 
angenommen, dass sie zumindest teilweise ein genetisches Substrat für kardiale 
Funktionsstörungen von Ionenkanälen besitzen, das die Empfänglichkeit für lebensbedrohliche 
Arrhythmien bestimmt, wobei diese Patienten bis zur Einnahme von QT-verlängernden 
Medikamenten klinisch und elektrokardiographisch unauffällig bleiben (36). 
Während beim kongenitalen langen QT-Syndrom die klinische Manifestation der Erkrankung 
bevorzugt in der Kindheit und Jugend oder im jungen Erwachsenenalter erfolgt (22), betrifft die 
erworbene Variante typischerweise ältere Individuen zwischen ihrem 50. oder 60. Lebensjahr 
(18) und ist oft verbunden mit spezifischen pharmakologischen Mitteln (65). Häufig tritt sie als 
Nebeneffekt von allgemein gebrauchten Medikamenten, wie Antiarrhythmika, Antihistaminika, 
Diuretika oder Antidepressiva, auf (9). Eine deutliche QT-Intervall-Verlängerung und die 
morphologisch unterscheidbaren ventrikulären Torsade de Pointes-Tachykardien entwickeln 
sich in 1% bis 8% der Patienten, die QT-Zeit-verlängernde Medikamente erhielten (67, 63). 
Herzrhythmusstörungen dieser Art werden weitaus häufiger während einer Therapie mit 
repolarisationsverlängernden Antiarrhythmika beobachtet als im Rahmen einer Behandlung mit 
nichtkardiovaskulären Medikamenten (20). 
Frauen mit erworbenem langen QT-Syndrom werden häufiger symptomatisch (53, 33, 35). 
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KLINIK DES LANGEN QT-SYNDROMS 
Viele klinische Eigenschaften des erworbenen langen QT-Syndroms sind denen des 
kongenitalen QT-Syndroms ähnlich (65), obwohl die Bedingungen, Risikofaktoren und Auslöser 
für ihr Aufkommen sich unterscheiden (49). Das klinische Erscheinungsbild ist sehr variabel, 
angefangen von einer lebenslangen asymptomatischen Erscheinung bis zum Auftreten von 
ventrikulären Tachykardien, rezidivierenden Synkopen und einem plötzlichen Herztod (53). 
Synkopen gelten als klassisches Symptom für Rhythmusstörungen vom Typ der Torsade de 
Pointes-Tachykardien; sie resultieren oft aus einem deutlich beeinträchtigten kardialen Auswurf 
während einer Arrhythmie (18), können aber auch nicht-kardiovaskulärer Natur sein (18). 
Obwohl viele dieser Attacken selbstterminierend mit spontaner Rückkehr zum Bewußtsein sind, 
hat die Arrhythmie das Potenzial, in Kammerflimmern und damit in einen 
reanimationspflichtigen, lebensbedrohlichen Zustand zu entarten (18). Ein synkopaler Zustand 
kann manchmal mit einem epileptischen Anfall verwechselt werden, weil er in 
Bewußtseinsverlust, tonisch-klonischen Krämpfen und vorübergehender Desorientierung enden 
kann (18, 48, 42). 
 
PATHOGENESE DES LANGEN QT-SYNDROMS 
Der im Oberflächen-EKG nachweisbaren QT-Verlängerung liegt auf zellulärer Ebene eine 
Störung der Funktion von Ionenkanälen (22, 50) zugrunde, die den Herzschlag steuern (3, 2, 5). 
Diese Störung kann genetisch bedingt sein (20) oder - wie es in den meisten Fällen des 
erworbenen QT-Syndroms der Fall ist - durch QT-verlängernde Pharmaka induziert werden (53, 
7), die in der Lage sind, direkt oder indirekt ein Ungleichgewicht der entsprechenden 
Ionenströme zu erzeugen. Dazu gehören vor allem repolarisationsverlängernde 
Antiarrhythmika, welche besonders die transmembranösen Kaliumströme, die während der 
Phase der Repolarisation des Aktionspotentials eine Rolle spielen (20), hemmen. In erster Linie 
ist hier die schnell aktivierende Komponente des verzögerten Kaliumgleichrichterstromes IKr zu 
nennen (20), dessen Ionenkanal durch das HERG-Gen kodiert wird. Er ist maßgeblich für die 
Rückkehr des Aktionspotentials zum Ruhemembranpotential verantwortlich. Wird dieser 
Ionenstrom gehemmt, verlängert sich die Dauer des Aktionspotentials (22). Dies geht mit einer 
Zunahme der myokardialen Refraktärzeit einher, was sich im Oberflächen-EKG in einer 
Verlängerung des QT-Intervalls, das die Phase der myokardialen Erregungsausbreitung und     
-rückbildung beinhaltet, widerspiegelt (20). Bei starker Ausprägung kann dies zusätzlich zu 
einer temporären Instabilität des Membranpotentials führen (20). Folge können 
Nachdepolarisationen am Ende der Plateauphase des Aktionspotentials sein. Erreichen diese 
die Schwelle für die Auslösung eines neuen Aktionspotentials, kann eine repetitive 
Impulsbildung, eine sogenannte „getriggerte“ Aktivität, entstehen. Die resultierende potentiell 
lebensbedrohliche ventrikuläre Herzrhythmusstörung wird auch als „Torsade de Pointes" oder 
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„Spitzenumkehrtachykardie" bezeichnet (20). Die Amplitude der Nachschwankungen verhält 
sich umgekehrt proportional zur Herzfrequenz. Eine Bradykardie geht daher mit einer erhöhten 
Gefahr möglicher Arrhythmien einher. Gleichzeitig bewirkt eine hohe Herzfrequenz eine 
niedrige Amplitude der Nachschwankungen, so dass eine tachykarde Rhythmusstörung als 
selbstlimitierender Faktor die spontane Terminierung der getriggerten Aktivität ermöglicht (21).  
 
Medikamente 
Von Medikamenten verschiedener Klassen mit unterschiedlichen chemischen Strukturen wurde 
berichtet, dass sie zur Verlängerung des QT-Intervalls und somit zur Auslösung von Torsade de 
Pointes-Tachykardien führen (49). Hierzu gehören z. B. Antiarrhythmika, Antibiotika, 
Antihistaminika, Antidepressiva, Antimykotika, Diuretika und Neuroleptika (siehe Tabelle 2).  
Entsprechend der Heterogenität ihrer Strukturen ändern sich die elektrophysiologischen 
Charakteristika der IKr -Hemmung (65). Die Aktionspotentialdauer kann verlängert werden (65), 
entweder direkt durch Hemmung der myokardialen Ionenkanäle (31), wie z.B. die 
pharmakologische Hemmung der Kalium-Kanäle durch Klasse-III-Antiarrhythmika, oder indirekt 
durch Ausscheidungs- und Metabolisierungsstörungen, die zu einem Anstieg der 
Plasmakonzentration des repolarisationsverlängernden Medikamentes führen. Oft ist das 
Cytochrom-System, das eine wichtige Rolle bei der Metabolisierung lipophiler Pharmaka spielt, 
involviert. Eine Begleitmedikation, die durch Hemmung des Cytochromsystems den Abbau 
eines repolarisationsverlängernden Medikaments hemmt, kann zu erheblichen Anstiegen der 
Plasmakonzentrationen mit entsprechender Zunahme der Dauer des QT-Intervalls führen (20).  
Hohe Medikamentenkonzentrationen können aber auch Folge einer Überschreitung der 
Richtdosen sein (20).  
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aus: Haverkamp et al. Dtsch Arztebl 2002 (20); 
 
 
 
Tabelle 1: Medikamenteninduzierte Verlängerung des QT-Intervalls und Torsade de Pointes 
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Risikofaktoren 
Während die Einnahme QT-verlängernder Medikamente der Hauptauslöser für das erworbene 
LQTS darstellt, können andere Faktoren ebenso die Repolarisationsverlängerung verstärken, 
zur Manifestation von proarrhythmischen Effekten beitragen (20), und so das Risiko der 
Entwicklung von Torsade de Pointes-Tachykardien erhöhen (20). Zu den Risikofaktoren 
gehören andere Herzerkrankungen, Elektrolytstörungen, wie Hypomagnesiämie, Hypocalciämie 
und insbesondere eine (Serum-)Hypokaliämie (20) und phänotypisch milde (subklinische) 
Mutationen oder funktionelle Polymorphismen in einem der kongenitalen LQTS-Gene (49, 1, 46, 
59, 27). 
Eine strukturelle Herzerkrankung, wie z.B. eine linksventrikuläre Hypertrophie, (z.B. als Folge 
einer arteriellen Hypertonie oder einer Herzinsuffizienz (20)), begünstigen eine Steigerung des 
intrazellulären Calciums und verlängern so die Aktionspotentialdauer (20). Eine vor kurzem 
vorgenommene Konversion von Vorhofflimmern oder eine schnelle intravenöse Infusionsrate 
von Antiarrhythmika oder anderen repolarisationsverlängernden Medikamenten kann ebenfalls 
dazu beitragen, Tachyarrhythmien hervorzurufen (15).  
Ein weiterer, häufig zu beobachtender Kofaktor ist eine Bradykardie. Bei langsamer 
Herzfrequenz nimmt das QT-Intervall bereits physiologischerweise zu. Bei einem akut 
auftretenden AV-Block III° kann es auch spontan, ohne Medikamenteneinwirkung, zu 
Kammertachykardien kommen (20).  
Ebenso können Erkrankungen wie Anorexia nervosa, Diabetes mellitus, subarachnoidale 
Blutungen, Schlaganfall, Leberzirrhose, Intoxikation mit Giften (26, 29, 12, 4) und 
Alkoholabusus auf die Repolarisation Einfluss nehmen.  
Das weibliche Geschlecht neigt bevorzugt zur Entstehung von Torsade de Pointes-
Tachykardien (15). Es weist eine ausgeprägtere medikamentös induzierte QT-Verlängerung, 
häufigere Lang-Kurz-Sequenzen und Unterschiede in der für die Proarrhythmie bedeutsamen 
IKr-Sensitivität auf (53, 28). Die auch als sog. "Long-short-cycle-Phänomen" bezeichneten 
Sequenzen können häufig bei der Initiierung von Torsade de Pointes-Tachykardien beobachtet 
werden. Sie bestehen aus einem vorausgehenden langen und einem nachfolgenden kurzen, 
während der Repolarisation verzögerten Intervall, in dessen T-Welle eine die Torsade de 
Pointes einleitende Extrasystole einfällt.  
 
Repolarisationsreserve 
Vor kurzem zeigten Berichte, dass medikamenteninduzierte Torsade de Pointes-Tachykardien 
in Verbindung gebracht werden konnten mit klinisch unauffälligen Mutationen, aber bekannten 
Polymorphismen in Kalium-Genen, die verantwortlich für das angeborene LQTS sind (6, 36, 
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49). Diese „forme fruste"-Mutationen (49, 67, 43) prädisponieren Patienten für medikamenten- 
oder hypokaliämieinduzierte Arrhythmien (15, 30, 36).  
Durch die „Repolarisationsreserve" kann das Myokard trotzdem eine ordentliche und schnelle 
Repolarisation durch normale Mechanismen gewährleisten (15). Störungen der Funktion der 
betroffenen Kalium-Kanäle können durch andere Kalium-Ströme ausgeglichen und eine 
normale Repolarisation aufrechterhalten werden (15). Durch QT-verlängernde Medikamente 
kann diese verringerte „Repolarisationsreserve" dann schneller erschöpft werden und zu 
Torsade de Pointes-Tachykardien führen (15). Die Anwesenheit QT-verlängernder 
Risikofaktoren könnte dabei einen kumulativen Effekt haben (15).  
Es gibt klinisch keinen Weg, die individuelle „Repolarisationsreserve" genau zu berechnen oder 
vorauszusagen (15). Eine bestehende QT-Verlängerung oder eine früher erlittene Torsade de 
Pointes-Tachykardie kann Hinweise auf die verminderte  „Repolarisationsreserve" liefern (15).  
„Forme fruste"-Mutationen in kongenitalen LQTS-Genen wurden von einigen Autoren als die 
zugrunde liegende Ursache des erworbenen LQTS vermutet (49). Meist handelt es sich dabei 
um Gene, die für Kalium-Ionenkanäle bzw. deren Untereinheiten kodieren. In einem Fall wurde 
aber auch ein medikamenteninduziertes LQTS in Verbindung mit einer SCN5A-Mutation 
beschrieben (36). 
 
DIAGNOSTIK DES LANGEN QT-SYNDROMS 
Die Diagnostik orientiert sich neben typischen EKG-Charakteristika an der klinischen 
Symptomatik und anamnestischen Hinweisen. Bereits früher erlittene Torsade de Pointes-
Tachykardien infolge eines langen QT-Intervalls und gesteigerter adrenerger Tonus vor Beginn 
der Rhythmusstörung (15) unterstützen den Verdacht auf das Vorliegen eines QT-Syndroms. In 
jedem Fall ist ein 12-Kanal-EKG anzufertigen (18). 
Die Kenntnis von der Existenz phänotypisch milder (subklinischer) Mutationsträger sollte den 
behandelnden Arzt auch dazu veranlassen, eine genetische Untersuchung durchführen zu 
lassen (22). 
 
Veränderungen des Oberflächen-EKG 
QT-Verlängerung 
Das QT-Intervall beschreibt die Periode zwischen dem Beginn der ventrikulären Depolarisation 
und dem Ende des Repolarisationsprozesses (31). Es variiert mit der Herzfrequenz und 
verkürzt sich, wenn die Herzfrequenz ansteigt (31).  
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Das QT-Intervall wird im Oberflächen-EKG vom Anfang der Q-Zacke bis zum Ende der T-Welle, 
das als Rückkehr zur isoelektrischen Linie definiert ist, gemessen (41). Beim Auftreten einer U-
Welle wird diese nicht mitgemessen. Im Falle einer Verschmelzung von T- und U-Welle wird der 
Schnittpunkt der Tangente an der T-Welle mit der Isoelektrischen als T-Ende definiert. Gerade 
bei LQT-Patienten kann die QT-Intervall-Messung wegen der pathologischen Morphologie der 
T-Welle (flache, biphasische oder doppelgipflige T-Wellen) erschwert sein. Optimal ist daher 
eine QT-Intervall-Messung in allen 12 Kanälen des EKGs (41). Das QT-Intervall ist abhängig 
von der Herzfrequenz und muss daher frequenzkorrigiert werden. Hier hat sich die Korrektur 
nach der Bazett-Formel durchgesetzt: QTc = QT (msec) / √ RR (msec) (41, 10). Die gemessene 
QT-Intervalllänge wird dabei als korrigierte QTc-Intervalllänge auf eine Herzfrequenz von 60 
Schlägen pro Minute bezogen und ist so für andere Messungen vergleichbar. Eine 
Verlängerung des QTc-Intervalls über 440 msec (65) bei Männern und über 460 msec bei 
Frauen (41, 37) ist verbunden mit einem gesteigerten Risiko für Torsade de Pointes (65, 56). 
 
QT-Dispersion 
Ein weiteres diagnostisches, elektrokardiographisches Kriterium für das Vorliegen eines langen 
QT-Syndroms ist eine verlängerte QT-Dispersion (39). Diese ist als Differenz zwischen der 
längsten und der kürzesten QT-Intervalllänge aller 12 EKG-Ableitungen definiert (41, 66). Die 
QT-Dispersion spiegelt die regionale Variation in ventrikulären Repolarisationen wider (66) bzw. 
eine daraus resultierende „elektrische Instabilität" des Herzens. Eine inhomogene 
Repolarisation gilt als bedeutend in der Entstehung von ventrikulären Arrhythmien (6). Bei 
LQTS-Patienten ist die QT-Dispersion mit Werten von bis zu über 80 msec im Vergleich zu 
Werten von bis zu 50 msec bei Herzgesunden signifikant erhöht. Medikamente, die den 
verzögerten Gleichrichterstrom IKr hemmen, vergrößern die Dispersion in der Repolarisation 
(15). Das Verhältnis zwischen ihr und dem Proarrhythmierisiko bleibt aber unklar (66). 
 
Torsade de Pointes 
Es handelt sich um eine Sonderform ventrikulärer Tachykardien, deren polymorphes Bild sich 
charakteristischerweise durch einen periodischen Wechsel der elektrischen Herzachse und eine 
Drehung der QRS-Komplexe um die Isoelektrische darstellt. Als typische, begünstigende 
Faktoren gelten eine vorbestehende QT-Verlängerung, Bradykardien (53, 16) und - z.B. durch 
eine bestimmte Antiarrhythmikamedikation hervorgerufen - vorausgehende Lang-Kurz-
Sequenzen. Torsade de Pointes können spontan terminieren oder in Kammerflimmern 
degenerieren (53, 34). In jedem Fall werden sie symptomatisch durch das Auftreten von 
Palpitationen, Präsynkopen oder Synkopen begleitet. 
Einleitung 
- 8 - 
 
 
 
Abbildung 1:EKG-Aufzeichnung einer typischen Chinidin-induzierten TDP. Signifikant ist das 
„Long-short-cycle-Phänomen“ direkt vor Beginn der Episode. 
 
 
PROGNOSE UND THERAPIE DES LANGEN QT-SYNDROMS 
Es ist bislang nicht sicher möglich, anhand diagnostischer Befunde eine Risikoabschätzung 
bezüglich der Inzidenz klinischer Ereignisse zu erstellen. Häufig gehen dem plötzlichen Herztod 
Synkopen voraus. Das Risiko eines bereits symptomatischen Patienten, eine weitere Attacke zu 
erleiden, ist gegenüber asymptomatischen Patienten deutlich erhöht: Nach Auftreten der ersten 
Synkope geht ein unbehandeltes langes QT-Syndrom mit einer 1-Jahres-Mortalitätsrate von ca. 
20% und einer 10-Jahres-Mortalitätsrate von 50% einher. Unter adäquater Therapie verringert 
sich die jährliche Inzidenz von Synkopen auf 5%, die Inzidenz LQTS begründeter Todesfälle auf 
0,9% (44). 
Die Therapieform sollte auf jeden Patienten individuell zugeschnitten sein. Dabei unterscheidet 
sich die Langzeit- von der Akuttherapie. Einen neuen Ansatz der Behandlung bei LQT-
Patienten mit nachgewiesener Mutation bietet die genspezifische Therapie.  
Eine wichtige prophylaktische Maßnahme besonders bei den erworbenen langen QT-
Syndromen ist das Vermeiden von arrhythmieauslösenden Stimuli. In diesem Zusammenhang 
ist es von besonderer Bedeutung, Arzt und Patient bezüglich gefährdender Medikamente und 
Lebensgewohnheiten aufzuklären und so die Inzidenz der erworbenen langen QT-Syndrome zu 
senken. 
 
Akuttherapie 
Zur Beherrschung einer in Kammerflimmern degenerierten polymorphen ventrikulären 
Tachykardie vom Typ der Torsade de Pointes, ist in dieser Notfallsituation eine Defibrillation die 
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einzig geeignete Maßnahme zur Wiederbelebung (15). Unverzüglich sollten alle QT-
verlängernden Medikamente abgesetzt werden (15). Frühe Nachdepolarisationen lassen sich 
unterdrücken durch ein- bis zweimalige Gabe von MgSO4 intravenös (2 mg / 1-2 min) und 
anschließender Infusion (3-10 mg / min) (15). Bei gestörtem Elektrolythaushalt kann im Akutfall 
auch KCl gegeben werden (15). Die Herzfrequenz lässt sich mit intravenöser Isoproterenol-
Infusion 1-4 ug /min auf 100-120 Schläge / min oder durch kardiales Pacing auf 120-140 
Schläge / min bringen (15).  
Sobald nach stattgefundener Reanimation wieder ein Sinusrhythmus besteht oder allgemein ein 
Patient durch Erleiden einer polymorphen ventrikulären Tachykardie symptomatisch geworden 
ist, so sollte als nächster Schritt das QTc-Intervall unmittelbar vor oder nach Auftreten der 
Tachykardie auf eine Verlängerung hin untersucht und der Patient auf die Möglichkeit eines 
angeborenen langen QT-Syndroms hin überprüft werden (15). Neben einer persönlichen und 
Familienanamnese vor allem hinsichtlich Synkopen, Torsade de Pointes-Tachykardien und 
plötzlichen Herztoden von Verwandten sollten mehrere frühere und auch Langzeit-EKGs 
angefordert und auch eine molekulare genetische Analyse durchgeführt werden (15). Zu 
vermeiden sind auf jeden Fall weiterhin QT-verlängernde Medikamente (15). 
 
Langzeittherapie des erworbenen langen QT-Syndroms 
Zur künftigen Vermeidung und Vorbeugung ventrikulärer Tachykardien sind LQTS-Patienten am 
besten betreut durch Identifikation und Behandlung der zugrunde liegenden Ursache, die zur 
Auslösung der QTc-Verlängerung geführt hat (26).  
 
Vermeidung repolarisationsverlängernder Medikamente 
In jedem Fall sollten fortan Medikamente und Situationen (z.B. Kontrastmittelexposition und 
Hypokaliämie) vermieden werden, die zu einer weiteren Verlängerung der Repolarisation führen 
(41). Tabelle 1 zeigt eine Übersicht über die betreffenden Wirkstoffe. Es gilt, kritisch mit diesen 
Medikamenten umzugehen und - falls verfügbar und vorausgesetzt, dass ihre therapeutische 
Wirkung vergleichbar ist - Alternativen zu wählen, die keine QT-Verlängerung bewirken (20). Zu 
vermeiden sind auch Medikamente, die direkt oder indirekt durch Blockade des 
Cytochromsystems die Metabolisierung oder Ausscheidung QT-verlängernder Substanzen 
hemmen (15).  
Sollte es unumgänglich sein, ein QT-verlängerndes Medikament zu verordnen, ist darauf zu 
achten, dass kein weiteres Mittel mit derselben unerwünschten Nebenwirkung eingesetzt wird 
(15). 
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Vermeidung und Vorbeugung QT-verlängernder Situationen 
Vorzubeugen sind insbesondere Hypokaliämie, Hypomagnesiämie und Hypocalciämie (15). Zur 
Stabilisierung des Elektrolythaushalts wird eine Magnesium- und Kaliumsubstitution empfohlen. 
Einer Bradykardieneigung sollte mit einer Frequenzanhebung, eventuell durch eine temporäre 
Schrittmacherstimulation entgegengewirkt werden.  
 
Langzeittherapie des kongenitalen langen QT-Syndroms 
 
Medikamentöse Therapie 
Während sich beim erworbenen langen QT-Syndrom Beta-Rezeptorenblocker als 
Standardtherapeutikum nicht durchgesetzt haben, kann bei 70 - 80% der symptomatischen 
Patienten mit angeborenem LQTS durch eine Therapie mit Beta-Rezeptorenblockern eine 
Verminderung der Inzidenz von Rhythmusstörungen bzw. synkopalen Episoden mit 
verbesserter Überlebenschance erzielt werden (22, 45). 
Bei SCN5A-Genmutationen ist als genspezifische Therapie ein Natrium-Kanal-Blocker, wie z.B. 
Mexiletin, indiziert (38, 61, 62, 60). 
 
Sympathische Denervation des Herzens 
Beim angeborenen LQTS kann alternativ zum Beta-Rezeptorenblocker mit Bradykardie auch 
eine linksseitige sympathische Denervation des Herzens erwogen werden. Dieses invasive 
Verfahren erfordert die irreversible Entfernung der ersten vier bis fünf thorakalen Ganglien (41). 
Die praktisch-klinische Bedeutung der chirurgischen Sympathektomie alternativ oder auch 
zusätzlich zur Beta-Rezeptorenblocker-Behandlung ist gering (22, 57). Bisherige Ergebnisse 
belegen aber eine deutliche Verminderung der Anfallshäufigkeit. 
 
Therapie in Abhängigkeit vom Genotyp 
Besonders beim angeborenen langen QT-Syndrom kann als spezielle Gentherapie, die aber zur 
Zeit noch nicht standardmäßig durchgeführt wird, ein direkter medikamentöser Angriff am 
defekten, dem Genotyp entsprechenden Ionenkanal einen Ausgleich der genetisch bedingten 
Fehlfunktion bewirken. Bei Patienten mit HERG-Mutationen beispielsweise führt ein 
hochnormaler Kaliumwert zu einer Erhöhung des gestörten IKr-Stromes und könnte damit eine 
zusätzliche Therapieoption neben der Beta-Rezeptoren-Blockade darstellen (41). Im Fall einer 
Mutation des SCN5A-Gens, aus der eine Dysfunktion des schnellen spannungsabhängigen 
Natriumkanals resultiert, kann ein Natrium-Kanal-Blocker, wie z.B. Mexiletin, ein 
Einleitung 
- 11 - 
therapeutisches Mittel zur Verkürzung des QT-Intervalls und zur Vorbeugung von Torsade de 
Pointes-Tachykardien sein (38, 61, 64, 62, 60). 
 
Implantation eines ICD 
Bei Patienten mit angeborenem LQTS kann der Einsatz von Beta-Rezeptorenblockern auch mit 
einem Herzschrittmacher mit Stimulation oberhalb der Frequenz des Sinusrhythmus (ca. 80 - 
100/min) kombiniert werden. Dies eignet sich besonders bei bradykardieabhängigem Auftreten 
von Arrhythmien. Da zum einen eine Dauerstimulation vom Patienten aber oft nicht toleriert wird 
und zum anderen trotz Schrittmacher kardiale Episoden auftreten können, zeigt sich heute 
zunehmend die Tendenz, auch bei einer Schrittmacherindikation bei Patienten mit langem QT-
Syndrom einen Defibrillator zu implantieren (22, 69, 40), der zum Ziel hat, Arrhythmieereignisse 
zu erkennen und durch elektrischen Schock zu terminieren (22). Ein Zweikammer-System hält 
zusätzlich die Möglichkeit offen, mittels einer AAI-(Atrio-Atrio-Inhibition)Stimulation 
arrhythmieauslösenden Bradykardien entgegenzuwirken (22).  
Vor einer solchen Maßnahme sollte aber immer eine umfassende Risikostratifizierung, die auch 
eine genetische Diagnostik mit einbeziehen sollte, erfolgen. Geschlecht, Alter des Patienten 
und die Dauer des QT-Intervalls müssen dabei berücksichtigt werden (22).  
Zur prophylaktischen Defibrillatortherapie gibt es keine eindeutig akzeptierten Indikationen. Laut 
aktueller Richtlinien stellt schon allein das Vorliegen einer angeborenen Erkrankung, die mit 
einem hohen Risiko für ventrikuläre Tachyarrhythmien einhergeht (z.B. kongenitales langes QT-
Syndrom und hypertrophische Kardiomyopathie), eine Indikation zur ICD-Implantation dar, d.h., 
die Aggregat-Implantation kann im Einzelfall auch bei asymptomatischen Patienten allein 
aufgrund des Betroffenseins von der Erkrankung in Erwägung gezogen werden, auch wenn der 
Nutzen eines solchen Vorgehens nicht eindeutig belegt ist (22, 19). 
Beim erworbenen langen QT-Syndrom gibt es momentan keine etablierten Indikationen zur 
ICD-Implantation. Hier gilt es allein, QT-verlängernde Medikamente und Situationen möglichst 
dauerhaft zu vermeiden. In letzter Zeit wird jedoch zunehmend darüber diskutiert, auch bei 
Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom zur langfristigen Beherrschung ventrikulärer 
Tachykardien einen implantierbaren Kardioverter-Defibrillator zu verwenden. 
 
 
Ziel der Studie 
Beim kongenitalen langen QT-Syndrom scheint gegenwärtig die ICD-Implantation zur 
Sekundärprophylaxe die einzige geeignete Therapie zu sein. Der Stellenwert des ICD im 
Rahmen einer Primärprophylaxe aber bleibt umstritten (22). 
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Beim erworbenen langen QT-Syndrom ist die ICD-Implantation auch als Sekundärprophylaxe 
umstritten.  
Bezüglich effektiver Behandlung und Therapie bei Patienten mit erworbenem langen QT-
Syndrom fehlen aussagekräftige Daten, die eine ICD-Implantation als sinnvoll bzw. nicht 
sinnvoll bestätigen könnten.  
Ziel dieser Studie war es daher, Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom nach 
überlebtem plötzlichen Herztod mit ICD bezüglich kardialer Ereignisse nachzubeobachten. 
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MATERIAL UND METHODEN 
 
Das Patientenkollektiv 
In die vorliegende Analyse wurden 43 konsekutive Patienten einbezogen, die stationär oder 
ambulant in der medizinischen Klinik und Poliklinik C untersucht und bei denen die Diagnose 
eines erworbenen langen QT-Syndroms gestellt und ein implantierbarer 
Kardioverter/Defibrillator (ICD) implantiert wurde.  
Ein erworbenes langes QT-Syndrom wurde definiert als eine im Oberflächen-EKG 
nachweisbare Verlängerung der QT-Intervall-Dauer über 440 msec, die durch Einnahme QT-
verlängernder Medikamente oder Aussetzung QT-verlängernder Situationen entstanden ist und 
mit symptomatischer Begleitung in Form von Synkopen, denen maligne polymorphe 
ventrikuläre Tachykardien vom Typ der „Torsade de Pointes" zugrunde liegen, einhergeht.  
Unter diesen Patienten waren 27 Frauen und 16 Männer im Alter von 35 bis 87 Jahren. Die 
Patienten waren europäischer Abstammung und größtenteils im Einzugsgebiet des 
Universitätsklinikums Münster beheimatet.  
Nach ausführlicher Anamnese und zur Diagnostik vorgenommener Untersuchungen, die vom 
einfachen Ruhe-EKG über (n = 43) Echokardiographie (n = 41) und Herzkatheteruntersuchung 
(n = 41) bis hin zur elektrophysiologischen Untersuchung (n = 42) reichten, erfolgte eine 
Einteilung der Patienten in die Kategorien „ja, strukturelle Herzerkrankung" und „nein, keine 
strukturelle Herzerkrankung". Als strukturelle Herzerkrankung galt das Vorliegen einer 
dilatativen Kardiomyopathie (DCM), einer koronaren Herzkrankheit (KHK) mit oder ohne 
erlittenem Infarkt, einer arrhythmogenen rechtsventrikulären Kardiomyopathie (ARVCM), einer 
Myokarditis, eines AV-Blockes III°, eines angeborenen Herzvitiums und einer Kombination der 
genannten Erkrankungen. Andere begleitende internistische Erkrankungen wie Leberzirrhose 
oder Hepatopathie fielen in die Kategorie "keine strukturelle Herzerkrankung".  
Alle Patienten waren „symptomatisch", was bedeutet, dass bei jedem Patienten mindestens ein 
synkopales Ereignis vorlag, welches unter Berücksichtigung weiterer Untersuchungsbefunde 
auf einem erworbenen langen QT-Syndrom beruhte. Bei allen Patienten haben die Ergebnisse 
der im Hause durchgeführten Untersuchungen den Verdacht auf ein erworbenes langes QT-
Syndrom bestätigt, und jeder Patient ist als erster seiner Familie auffällig geworden. Somit 
handelt es sich bei jedem Patienten um einen Index-Patienten bzw. Propositus.  
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Klinische Daten  
Besonders wichtig war die Auskunft über das Auftreten von Synkopen bei den 
eingeschlossenen Patienten. Falls möglich wurden auch die Synkopenanzahl, das Datum und 
das Alter bei erster und letzter Synkope festgehalten. Teilweise sind Torsade de Pointes-
Tachykardien registriert worden, die als Ursache der Synkopen in Frage kamen. Entscheidend 
war dann, ob die Torsade de Pointes aufgrund der Einnahme QT-verlängernder Medikation 
entstanden waren. Hier wurde auch das Alter der Patienten bei Auftreten der Tachykardien 
angegeben. Torsade de Pointes können in Kammerflimmern degeneriert sein, so dass der 
Patient reanimiert werden musste; durchgeführte Reanimationen wurden mit Datum und Alter 
festgehalten. War eine Kaliumwertmessung durchgeführt worden, so wurde dieser Wert in die 
Studie aufgenommen.  
Mit Hilfe dieser Angaben und unter Zuhilfenahme von EKG-Aufzeichnungen ließ sich der 
klinische Status „symptomatisch" festlegen. 
 
Ruhe-Elektrokardiographie  
Von jedem Patienten wurden zwei 12-Kanal-Standard-EKGs ausgemessen, jeweils ein unter 
das lange QT-Syndrom auslösender Medikation aufgezeichnetes und ein ohne QT-
verlängerndes Medikament geschriebenes EKG. Die Registrierung des Ruhe-EKGs erfolgte bei 
jedem Patienten im Liegen nach einer fünfminütigen Ruhepause. Die 12 Ableitungen setzten 
sich aus den bipolaren und unipolaren Extremitätenableitungen nach Einthoven (I, II, III) bzw. 
Goldberger (aVR, aVL, aVF), sowie den 6 unipolaren Brustwandableitungen V1-V6 nach Wilson 
zusammen. Beim Aufzeichnen der EKGs wurde zunächst eine Eichung geschrieben, wobei der 
Spannung 1 mV eine Amplitudenhöhe von 1 cm entspricht. Die Schreibgeschwindigkeit betrug 
50 mm pro Sekunde. Eine EKG-Aufzeichnung ist dann nicht für die Analyse geeignet, wenn es 
sich um ein Schrittmacher-EKG, einen bestehenden Schenkelblock oder ein arrhythmisches 
EKG handelt.  
Nach dem Bemessen der Zykluslänge (RR-Abstand) wurde von jedem EKG die Herzfrequenz in 
Schlägen pro Minute mit Hilfe der Formel HF = 60.000 / Zykluslänge (ms) berechnet. 
Nach Bestimmung der Parameter Q (Beginn der Q-Welle) und Te (Ende der T-Welle) wurde 
vom Anfang des QRS-Komplexes bis zum Ende der T-Welle das QT-Intervall, dessen Dauer die 
Zeit der Erregungsausbreitung und Erregungsrückbildung der Ventrikel umfasst, in einer 
auswertbaren Ableitung des 12-Kanal-EKGs gemessen (Abb. 2).  
In Ableitungen, in denen die T-Welle mit der U-Welle verschmolzen war und somit der Endpunkt 
nicht eindeutig bestimmt werden konnte, wurde der Schnittpunkt der Tangente zur abfallenden 
T-Welle mit der isoelektrischen Linie als Endpunkt eingegeben. Liegt eine biphasische T-Welle 
vor, so wird der zweite Ausschlag mit in die Messung einbezogen.  
Material und Methoden 
- 15 - 
Die frequenzkorrigierte QT-Intervallänge (QTc) wird nach der Bazett-Formel berechnet: QTc = 
QT (msec) / √ RR (msec). 
Zusätzlich wurde die Morphologie der T-Welle, welche der Repolarisation der Ventrikel 
entspricht, beschrieben.  
 
 
 
Abb. 2: Bestimmung der Standard-Eingabeparameter und Beispiele definierter Abnahmen von 
Eingabeparametern in besonderen Fällen 
1. Abnahmedefinition der Standardparameter; 
2. Abnahmedefinition einer biphasischen T-Welle; 
3. Abnahmedefinition einer T-U-Verschmelzungswelle. 
(Erläuterungen siehe Text; bei der Abbildung handelt es sich nicht um maßstabsgerechte 
Patienten-EKGs.) 
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ICD-Implantation 
Die Indikation zur ICD-Implantation war in allen Fällen ein durch Reanimation überlebter 
plötzlicher Herztod. 
Die Erstimplantation des ICD wurde mit Datum, Art und Bezeichnung des Gerätemodells, 
Programmierung und, falls getestet, mit Defibrillationsschwelle ermittelt. Die Programmierung 
beinhaltete die Detektionskriterien und Therapie der Tachyarrhythmien in den Zonen VT1, VT2 
und VF und das Antibradykarde Pacing. 
Zu notieren war auch die Medikation bei Entlassung unmittelbar nach Implantation des 
Defibrillators.  
 
Follow-up 
Die Nachbeobachtungszeit reichte von einem bis zu 184 Monaten; im Durchschnitt ergab sich 
eine Follow-up-Zeit von 84,5 ± 55,0 Monaten. Zum Teil stellten sich die Patienten persönlich 
zum Follow-up vor. Für die Nachbeobachtung von Patienten, die ihren ICD nicht oder nicht 
regelmäßig in der ICD-Ambulanz des UKM Münster abfragen und überprüfen ließen, wurden 
die entsprechenden medizinischen Unterlagen vom Hausarzt, Krankenhaus oder 
Gesundheitsamt angefordert. Auch aus telefonischen Gesprächen direkt mit den Patienten oder 
hinterbliebenen Angehörigen konnten Informationen gezogen werden, die in einem 
standardisierten Fragebogen notiert wurden. Eventuelle Todesfälle wurden registriert. 
Todestage, Sterbealter und Todesursachen wurden ebenso notiert wie Revisionen und 
Batteriewechsel der implantierten Geräte.  
Alle seit der Erstimplantation aufgetretenen Episoden wurden registriert. Besonderes 
Augenmerk wurde auf die Art dieser Episoden gerichtet und auf die Frage, ob es durch den ICD 
zu adäquaten oder inadäquaten Therapieabgaben in Form von Überstimulationen oder Schocks 
gekommen war. Synkopen und sonstige Symptome während der Schockabgaben wie auch die 
Umstände, unter denen es zur Schockabgabe gekommen war, wurden schriftlich festgehalten.  
Die Episoden wurden eingeteilt in monomorphe bzw. polymorphe ventrikuläre Tachykardien 
und Kammerflimmern. Waren die Tachykardien morphologisch nicht näher charakterisiert 
worden, wurden sie unter dem Begriff „VT" zusammengefasst. Nach Möglichkeit wurde bei den 
Episoden langsamste und schnellste Frequenz angegeben. Eine weitere Gruppierung erfolgte 
in „anhaltend" und „nichtanhaltend". 
Auch inadäquate Episoden von Vorhofflimmern und Oversensing wurden registriert. 
Programmierungsänderungen wurden ebenso erfasst wie die aktuelle Medikation und deren 
Änderung seit Entlassung nach Erstimplantation. 
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Datenverarbeitung 
Für die gesamte statistische Auswertung erfolgte eine Übertragung der Daten in 
standardisierter Form in „Statistical-Package-for-Social-Sciences (SPSS)" für Windows, Version 
12,0. Nach Möglichkeit wurden sie als Mittelwerte mit ihrer Standardabweichung angegeben. 
Für statistische Vergleiche zwischen zwei unabhängigen Stichproben wurde der „Mann-
Whitney-U Test" verwendet. Ein Ergebnis wurde ab einer Irrtumswahrscheinlichkeit von p<0,05 
als statistisch signifikant angesehen. 
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ERGEBNISSE 
 
Das Patientenkollektiv 
Geschlecht der Patienten 
Unter den Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom befanden sich 16 Männer und 27 
Frauen (37,2 % bzw. 62,8 %). Das geschlechtsspezifische Verhältnis beträgt nahezu 1:1,7. 
Von 29 Patienten mit struktureller Herzerkrankung waren 48,3 % männlich, während von den 
übrigen 14 Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung 14,3 % männlich und 85,7 % weiblich 
waren. Der Anteil der Frauen im Vergleich der beiden Patientengruppen "Mit struktureller 
Herzerkrankung" und "Ohne strukturelle Herzerkrankung" ist mit p < 0,05 signifikant erhöht.  
 
Wichtigste (Herz-)Erkrankungen 
Über zwei Drittel der Patienten hatten eine strukturelle Herzerkrankung (n = 29; 67,4 %). Die 
Ejektionsfraktion (EF) des linken Ventrikels betrug bei diesen Patienten durchschnittlich 41 % ± 
12. Nur 14 Patienten (32,4 %), hatten keine strukturelle Herzerkrankung. 
Die genauen Erkrankungsarten aller Patienten wie auch unterteilt nach struktureller / nicht 
struktureller Herzerkrankung sind aus den Abbildungen 4 und 5 ersichtlich. Signifikante 
Unterschiede traten nicht auf. Bei 46,5 % aller Patienten wurde eine Hypertonie diagnostiziert.  
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Abbildung 4: Darstellung der häufigsten Herzerkrankungen bei Patienten mit struktureller  
           Herzerkrankung (Angaben in Prozent) 
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Begleiterkrankungen bei Patienten mit 
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Abbildung 5: Darstellung der häufigsten Erkrankungen bei Patienten ohne strukturelle   
           Herzerkrankung (Angaben in Prozent) 
 
 
Klinische Ereignisse vor ICD-Erstimplantation 
Bei allen Patienten waren Synkopen aufgetreten (Durchschnitt 3,0 ± 2,1). Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung erlitten dabei häufiger Synkopen (3,7 ± 2,8) als Patienten mit 
struktureller Herzerkrankung (2,7 ± 1,7). Eine statistische Signifikanz ließ sich dabei aber nicht 
feststellen. Weibliche Patienten waren mit einem Durchschnittswert von 3,1 ± 2,2 etwas häufiger 
synkopal als männliche Patienten mit 2,9 ± 2,0.  
Das Alter bei erster Synkope lag zwischen 25 und 82 Jahren, im Schnitt bei 55,1 ± 15,1 Jahren. 
Dabei waren Patienten mit struktureller Herzerkrankung im Mittel 8 Jahre älter als Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung (p = 0,05). 
Auch waren bei allen Patienten Torsade de Pointes-Tachykardien dokumentiert worden, im 
Schnitt 1,8 ± 1,3 mal bei jedem Patienten. Das Vorliegen einer strukturellen Herzerkrankung 
wirkte sich nicht auf die Anzahl der Torsade de Pointes aus. Männer erfuhren im Mittel 1,8 + 1,6, 
Frauen 1,8 + 1,1 Torsade de Pointes. 
Das Alter beim Auftreten der ersten Torsade de Pointes lag zwischen 25 und 82 Jahren. 
Durchschnittlich waren die Patienten dabei 57,7 ± 14,4 Jahre alt. Patienten mit struktureller 
Herzerkrankung waren bei ihrer ersten Torsade de Pointes durchschnittlich 5 Jahre älter. Eine 
statistische Signifikanz bestand nicht.  
In 81,4 % der Fälle wurde Kammerflimmern (VF) registriert. Der Durchschnittswert der VF-
Episoden betrug 1,5 ± 1,2. Bei 79,3 % der Patienten mit struktureller Herzerkrankung wurde in der 
Regel 1,3 ± 1,2 mal Kammerflimmern registriert, während bei denen ohne strukturelle 
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Herzerkrankung Kammerflimmern zu 85,7 % auftrat, im Mittel 1,8 ± 1,4 mal. Der Vergleich 
zwischen den einzelnen Gruppen war nicht signifikant. Bei 93,8 % der Männern trat 
durchschnittlich 1,4 + 0,7 mal Kammerflimmern auf, bei 74,1 % der Frauen nur 1,5 + 1,5 mal. 
Das Alter beim ersten überlebten Kammerflimmern lag ebenfalls zwischen 25 und 82 Jahren, im 
Schnitt bei 56,1 ± 15,2 Jahren. Durchschnittlich 53,8 ± 14,1 Jahre alt waren Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung, als sie zum ersten Mal Kammerflimmern bekamen, und damit etwas 
- aber nicht signifikant - jünger als Patienten mit struktureller Herzerkrankung, bei denen erst mit 
durchschnittlich 57,4 ± 15,9 Jahren Kammerflimmern auftrat. 
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Abbildung 6: Vergleich der Ereignishäufigkeit vor ICD-Implantation bei Patienten mit und ohne  
           strukturelle Herzerkrankung (Angaben in Prozent) 
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Abbildung 7: Vergleich der Anzahl der Ereignisse vor ICD-Implantation bei Patienten mit und 
ohne strukturelle Herzerkrankung 
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Alle Patienten waren mindestens einmal reanimiert worden. Ein Patient konnte 8 mal durch eine 
Reanimation gerettet werden. Der Mittelwert lag bei 2,0 ± 1,4. 
Durchschnittlich 57,1 ± 14,3 Jahre alt waren die Patienten, als sie zum ersten Mal reanimiert 
wurden; die jüngste Patientin 25 Jahre, die älteste 82 Jahre. Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung mussten mit durchschnittlich 2,4 ± 2,0 mal häufiger reanimiert werden als 
Patienten mit struktureller Herzerkrankung mit durchschnittlich 1,7 ± 1,0 mal. Sie waren mit 54 ± 
13,5 Jahren durchschnittlich etwa 4 Jahre jünger als Patienten mit struktureller Herzerkrankung, 
die bei ihrer ersten Reanimation im Schnitt 58,7 ± 14,7 Jahre alt waren. Ein signifikanter 
Unterschied trat nicht auf. 
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Abbildung 8: Vergleich der Altersangaben bei Auftreten der ersten Ereignisse bei Patienten mit 
und ohne strukturelle Herzerkrankung (Angaben in Prozent) 
 
 
Medikamente / Situationen zur Auslösung des Long QT-Syndroms 
Die das lange QT-Syndrom jeweils auslösenden Medikamente bzw. Situationen sind in Abbildung 
9 dargestellt. Der Vergleich zwischen den Patienten mit und ohne strukturelle Herzerkrankung 
wies keine signifikanten Unterschiede auf. Bei insgesamt 31 Patienten haben Antiarrhythmika der 
Klassen IA und III die Symptome des LQTS ausgelöst (72,1 %). 
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Das LQTS auslösende Medikamente / Situationen
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Abbildung 9: Vergleich der Beteiligungshäufigkeit der LQTS auslösenden Medikamente / Situationen bei 
Patienten mit und ohne strukturelle Herzerkrankung (Angaben in Prozent; n = Anzahl der 
Patienten) 
 
 
Ruhe-Elektrokardiographie 
Herzfrequenz und QTc-Intervall ohne repolarisationsverlängerndes Medikament 
Die Herzfrequenz bei Aufzeichnung der EKG lag zwischen 42 und 121 Schlägen / min, bei einem 
Mittelwert von 78,0 ± 19,4 / min. Dazu wurde ein QT-Intervall von 310 bis 500 msec gemessen, 
durchschnittlich 391,5 ± 43,2 msec. Das frequenzkorrigierte QTc-Intervall lag zwischen 354 bis 
495 msec bei einem Mittelwert von 438,2 ± 33,4 msec. 
Bezüglich der Einteilung nach struktureller Herzerkrankung sind die entsprechenden Werte der 
Tabelle 2 zu entnehmen. Der Vergleich der beiden Gruppen bezüglich des QTc-Intervalls ohne 
Medikation war mit p < 0,05 statistisch signifikant. 
Männliche Patienten hatten mit 422,7 + 34,2 msec ein kürzeres QTc-Intervall als weibliche 
Patienten mit 445,9 + 30,8 msec. 
 
Herzfrequenz und QTc-Intervall mit repolarisationsverlängerndem Medikament 
Die Herzfrequenz bei Aufzeichnung mit Medikament zeigte dagegen Werte zwischen 35 und 166 
Schlägen / min, im Durchschnitt 68,1 ± 26,2 / min. Es konnte ein QT-Intervall zwischen 300 und 
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760 msec mit im Durchschnitt 523,1 ± 103,1 msec gemessen werden. Das entsprechende QTc-
Intervall lag zwischen 452 und 760 msec bei einem Mittelwert von 535,8 ± 58,3 msec. 
Die entsprechenden Werte eingeteilt nach Vorliegen bzw. Nichtvorliegen einer strukturellen 
Herzerkrankung sind in der Tabelle 2 ersichtlich. Beim Vergleich der QTc-Intervalle mit 
Medikation zwischen den beiden Kollektiven wurde eine statistische Signifikanz mit p < 0,05 
ermittelt. 
Durchschnittlich hat die Einnahme eines repolarisationsverlängernden Medikaments das initiale 
QTc-Intervall bei strukturell herzerkrankten Patienten um 110,3 msec verlängert, bei 
herzgesunden Patienten um 73,1 msec (n.s.). Abbildung 10 zeigt ein EKG-Beispiel eines 
Patienten vor und nach Einnahme des antiarrhythmischen Medikamentes Sotalol. 
 
 
Patienten 
Mit struktureller 
Herzerkrankung 
Ohne strukturelle 
Herzerkrankung 
QT-verlängernde 
Medikation? EKG-Parameter 
n = 29 n = 14 
Signifikanz p 
HF (bpm ± SD) 77,3 ± 20,3 79,1 ± 18,4 n.s. 
QT  
(msec ± SD) 388,4 ± 47,5 397,1 ± 35,2 n.s. 
QT-Rang    
(msec) 310-500 340-460 n.s. 
QTc  
(msec ± SD) 431,6 ± 28,1 450,0 ± 39,8 p = 0,036 
Ohne 
Medikament 
QTc-Rang   
(msec) 380-495 354-492 n.s. 
HF (bpm ± SD) 63,3 ± 21,4 77,9 ± 32,8 n.s. 
QT  
(msec ± SD) 542,5 ± 92,9 482,9 ± 114,4 n.s. 
QT-Rang    
(msec) 380-760 300-760 n.s. 
QTc  
(msec ± SD) 541,9 ± 46,6 523,1 ± 77,7 p = 0,04 
Mit Medikament 
QTc-Rang  
(msec) 454-650 452-760 n.s. 
Tabelle 2: Vergleich der EKG-Werte mit und ohne repolarisationsverlängernder Medikation 
bezüglich der Parameter mittlere Herzfrequenz (HF), mittlere QT-Intervallänge (QT), 
QT-Rang, mittlere QTc-Intervallänge (QTc) und QTc-Rang bei Patienten mit und 
ohne strukturelle Herzerkrankung (Angaben in msec ± SD; n = Anzahl der Patienten) 
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Abbildung 10: EKG eines Patienten ohne und mit Sotalol-Medikation. Schreibgeschwindigkeit 
50mm/sec, 1mV/cm; QTc-Wert vor Sotalol-Einnahme: 433 msec, QTc-Wert 
nach Sotalol-Einnahme: 550 msec. Im EKG unter repolarsiationsverlängernder 
Medikation sieht man die beim LQTS oft vorliegende, veränderte Morphologie 
in Form von negativen, biphasischen und flachen T-Wellen. (V1 - V6 = 
Brustwandableitungen) 
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Ergebnisse 
- 25 - 
ICD-Implantation 
1- oder 2-Kammergerät 
Bei 81,4 % der Patienten wurde ein 1-Kammer(VVI)-Gerät implantiert, bei 8 Patienten (18,6 %) 
wurde ein 2-Kammer(DDD)-Gerät implantiert. 
Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung bekamen zu 92,9 % ein 1-Kammergerät, Patienten 
mit struktureller Herzerkrankung zu 75,9 %. Eine statistische Signifikanz ergab sich nicht. 
 
Programmierung 
Bei allen Patienten wurde ein Antibradykardes Pacing (VVI) zwischen 40 und 70 Schlägen / min 
(bpm) bei der ICD-Implantation programmiert. der Mittelwert betrug 48,2 ± 10,8 bpm. Bei 3 der 8 
Patienten mit 2-Kammer-(DDD)-Gerät wurde ein antibradykardes Pacing in Form von VVI 70, 60 
und 40 Schlägen / min eingestellt, bei den übrigen 5 Patienten 2 mal DDD 60-130, 2 mal DDD 40-
120, 1 mal DDD 60-140 Schläge / min. Bei 22 Patienten wurde VVI auf 40 Schläge / min 
eingestellt. Bei insgesamt 12 Patienten war eine VT1-Zone von minimal 150 bis maximal 181 
Schlägen / min programmiert worden, im Schnitt 162,3 ± 11,9 bpm. Eine VT2-Zone mit 188 
Schlägen / min war bei nur einem Patienten programmiert worden. Eine VF-Zone mit 
Programmierungen zwischen 180 und 220 Schlägen /min - meist 200 Schläge / min - war bei 
allen Patienten eingestellt worden. Hier belief sich der Durchschnittswert auf 198,2 ± 7,6 bpm. 
Zwischen strukturell Herzgesunden und Herzkranken waren dabei keine Unterschiede 
festzustellen. 
 
Medikation nach ICD-Implantation 
41,9 % der Patienten bekamen nach ihrer ICD-Implantation Beta-Rezeptorenblocker 
verschrieben. 44,8 % der Patienten mit struktureller Herzerkrankung wurden nach ICD-
Implantation mit Beta-Rezeptorenblockern weiterbehandelt, bei Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung waren es 35,7 %. Es gab keine statistische Signifikanz zwischen den Gruppen. 
 
Das Follow-up 
Die Nachbeobachtungszeit der Patienten erstreckte sich von einem Monat bis zu 15 Jahren und 
3 Monaten, im Mittel 84,5 ± 55,0 Monate. 
Die mittlere Nachbeobachtungszeit der Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung war ca. 22 
Monate signifikant länger als das Follow-up der Patienten mit struktureller Herzerkrankung. 
Das Alter der 20 noch lebenden Patienten zwischen 35 und 87 Jahren belief sich auf 
durchschnittlich 61,8 ± 16,2 Jahre. 
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Es gab viele Todesfälle zu verzeichnen. 53,5 % der Patienten sind während der 
Nachbeobachtungszeit verstorben. 
Davon bildeten die Patienten mit struktureller Herzerkrankung mit einem Anteil von 62,1 % 
gegenüber 35,7 % der Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung deutlich, aber nicht statistisch 
signifikant, die Mehrheit.  
 
Patienten 
Mit struktureller 
Herzerkrankung 
Ohne strukturelle 
Herzerkrankung  
n = 29 n = 14 
Signifikanz p 
Anzahl der         
Männer / Frauen 14 / 15 2 / 12 p = 0,033 
FU (in Monaten) 77,4 ± 56,6 99,4 ± 50,4 n.s. 
Momentanes Alter     
(in Jahren) 58,3 ± 18,0 66,0 ± 13,4 n.s. 
Anzahl der 
Verstorbenen 18 (62,1%) 5 (35,7%) n.s. 
Alter zum 
Sterbezeitpunkt        
(in Jahren) 
70,2 ± 6,2 60,2 ± 18,0 n.s. 
Tabelle 3: Vergleich der Follow-up-Daten bei Patienten mit und ohne strukturelle 
Herzerkrankung (n = Anzahl der Patienten) 
 
Von den 23 verstorbenen Patienten starb die jüngste Patientin mit 36 Jahren, die älteste mit 82 
Jahren. Das Alter zum Sterbezeitpunkt lag bei einem Durchschnitt von 68,0 ± 10,3 Jahren, 
altersmäßig rund 7 Jahre über dem Durchschnittsalter der 20 momentan noch lebenden 
Patienten. 
Noch lebende Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung sind im Mittel 8 Jahre älter als 
Patienten mit struktureller Herzerkrankung, sie verstarben jedoch im Schnitt 10 Jahre früher. 
Statistische Signifikanzen traten für keine Gruppe auf. 
Die Todesursachen sind den Abbildungen 11 und 12 zu entnehmen. 
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Todesursachen
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Abbildung 11: Anzahl der Todesursachen bei Patienten mit struktureller Herzerkrankung 
(Angaben in Prozent; n = Anzahl der Patienten) 
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Abbildung 12: Anzahl der Todesursachen bei Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung 
(Angaben in Prozent; n = Anzahl der Patienten) 
 
Von den 14 Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung verstarben 5 Patienten. Wie in Abbildung 
12 zu sehen, waren die Todesursachen größtenteils nichtkardiovaskulärer Natur, im Gegensatz 
zu den 18 von 29 Patienten, bei denen eine strukturelle Herzerkrankung bestand. Die Werte 
blieben ohne statistische Signifikanz. 
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Episoden nach der ICD-Implantation 
Insgesamt wurden bei 29 Patienten 769 ventrikuläre Tachykardien (VT) mit Frequenzen 
zwischen 98 und 300 Schlägen/min während der Nachbeobachtungszeit registriert. Davon waren 
bei 16 Patienten 80 Tachykardien polymorph (pVT) zu bezeichnen. Episoden von 
Kammerflimmern (VF) kamen insgesamt 131 mal bei 18 Patienten vor. 
Pro Person wurden an adäquaten Episoden durchschnittlich 17,9 ± 31,8 ventrikuläre 
Tachykardien (VT) registriert. Davon war die Anzahl der monomorphen ventrikulären 
Tachykardien (mVT) mit durchschnittlich 13,0 ± 28,6 häufiger vertreten als die Anzahl der 
polymorphen ventrikulären Tachykardien (pVT) mit im Mittel 1,9 ± 3,7. Kammerflimmern (VF) 
trat durchschnittlich 3,1 ± 8,6 mal auf. Durchschnittlich waren 33,2 ± 136,8 dieser Episoden 
anhaltend, 43,6 ± 117,0 nichtanhaltend. Mit dem LQTS assoziierte Episoden sind nur polymorphe 
ventrikuläre Tachykardien und VF-Episoden. Diese belaufen sich auf 211 Episoden bei 20 
Patienten. 
Vom ICD erkannte Episoden von Vorhofflimmern oder Oversensing kamen im Mittel 56,4 ± 174,1 
mal vor. 
Die Anzahl und Art der Episoden strukturell Herzerkrankter bzw. Nichterkrankter sind in der 
Tabelle 4 dargestellt. 55,2 % der Patienten mit struktureller Herzerkrankung und 42,9 % der 
Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung bekamen durch den ICD Schocks. Statistisch 
signifikante Unterschiede konnten für keine Gruppe beobachtet werden. 
Anhand der Analyse nach Kaplan-Meier (Abbildung 13) bekamen Patienten mit struktureller 
Herzerkrankung nach der ICD-Implantation zeitlich eher wieder Episoden, die einer 
Schocktherapie bedurften, als Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung. Die Diskrepanz 
vergrößerte sich, je länger die Nachbeobachtungszeit andauerte. Nach 100 Monaten Follow-up 
betrug das Verhältnis 1 : 2. Das bedeutet, es hatten nach 100 Monaten Follow-up doppelt so viele 
Patienten mit struktureller Herzerkrankung adäquate ICD-Episoden erlitten wie Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung. Bei Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung verschlechterte sich 
nach knapp 25 Monaten Follow-up die Häufigkeit des ereignisfreien Überlebens nicht mehr.  
Ergebnisse 
- 29 - 
 
Abbildung 13: Kaplan-Meier-Kurve zur zeitabhängigen ereignisfreien Episodenrate bei LQT-
Patienten mit und ohne strukturelle Herzerkrankung während des Follow-up  
 
 
Therapie der Episoden 
Insgesamt 444 ICD-Schocks wurden bei 25 Patienten registriert. Davon wurden 338 adäquat bei 
22 Patienten (51 %) abgegeben.  
Von 19 strukturell Herzerkrankten waren 16 Patienten, die insgesamt 286 adäquate ICD-
Episoden erfuhren. Bei sechs Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung wurden 52 adäquate 
ICD-Schocks registriert. 
Mit Hilfe von antitachykardem Pacing wurden ventrikuläre Tachykardien bei 12 Patienten 
insgesamt 179 mal überstimuliert. Bei diesen ventrikulären Tachykardien handelte es sich nicht 
um pVTs oder VFs. 
Pro Person wurden in der Regel bei ventrikulären Tachykardien und Episoden von 
Kammerflimmern in der Zeit des Follow-up 10,3 ± 15,0 ICD-Schocks abgegeben; 7,9 ± 13,6 
dieser abgegebenen Schocks waren adäquat, 2,5 ± 6,0 inadäquat. Die Zahl der 
Überstimulationen in Form von ATP-Therapien belief sich auf durchschnittlich 4,2 ± 13,3. 
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Im Zusammenhang mit Episoden von Vorhofflimmern und Oversensing wurden bei 20 Patienten 
im Schnitt 2,3 ± 6,7 ATP-Therapien und 4,7 ± 8,0 Schocks inadäquat abgegeben. 
Die Therapien der Episoden von Patienten mit bzw. ohne strukturelle Herzerkrankung sind 
ebenfalls in der Tabelle 4 zusammengefasst. Auch hier gab es keine signifikanten Unterschiede. 
 
Patienten 
Mit struktureller 
Herzerkrankung 
Ohne strukturelle 
Herzerkrankung Episoden 
n = 29 n = 14 
Signifikanz p 
VT 23,6 ± 37,3 6,1 ± 6,9 n.s. 
davon pVT 2,2 ± 4,3 1,1 ± 1,9 n.s. 
VF 4,0 ± 10,2 1,1 ± 2,2 n.s. 
ATP-Therapien 5,9 ± 16,0 0,5 ± 1,0 n.s. 
ICD-Schocks 12,3 ± 16,7 6,3 ± 10,0 n.s. 
adäquat 9,9 ± 15,5 3,7 ± 7,3 n.s. davon inadäquat 2,4 ± 5,4 2,6 ± 7,2 n.s. 
Tabelle 4: Vergleich der Anzahl von Episoden und Therapien während des Follow-up bei 
Patienten mit und ohne strukturelle Herzerkrankung (alle Angaben in Mittelwerten ± 
SD; n = Anzahl der Patienten) 
 
 
Nachfolgende operative ICD-Eingriffe 
Im Laufe der Nachbeobachtungszeit mussten sich die Patienten in der Regel 1,4 ± 1,4 mal 
weiteren operativen Eingriffen hinsichtlich ihres ICD unterziehen. Im Schnitt ergab sich dabei 1 
Batteriewechsel (1,0 ± 1,0) und bei ungefähr der Hälfte der Patienten (0,4 ± 0,7) eine Revision. 
Bei Patienten mit struktureller Herzerkrankung mussten häufiger nachfolgende Eingriffe bezüglich 
des Defibrillators vorgenommen werden, insbesondere Revisionen (siehe Tabelle 5). Statistische 
Signifikanzen zeigten sich dabei nicht. 
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Patienten 
Mit struktureller 
Herzerkrankung 
Ohne strukturelle 
Herzerkrankung Anzahl der Revisionen 
n = 29 n = 14 
Signifikanz p 
Nachfolgende operative ICD-
Eingriffe 1,6 ± 1,5 1,1 ± 1,2 n.s. 
Batteriewechsel 1,0 ± 1,1 0,9 ± 0,9 n.s. 
davon 
Revisionen 
(Komplikationen 
nach OP, 
Sondendislokation..) 
0,6 ± 0,7 0,2 ± 0,6 n.s. 
Tabelle 5: Vergleich der Arten und Anzahl der Revisionen bei Patienten mit und ohne 
strukturelle Herzerkrankung (alle Angaben pro Patient in Mittelwerten ± SD; n = 
Anzahl der Patienten) 
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DISKUSSION 
 
Das lange QT-Syndrom ist eine relativ seltene, aber prognostisch bedeutsame Herzerkrankung, 
die auf einem Spektrum von elektrophysiologischen Störungen basiert und charakterisiert ist 
durch eine Neigung zur Entwicklung von malignen ventrikulären Arrhythmien, besonders 
polymorphen ventrikulären Tachykardien (19) vom Torsade de Pointes-Typ. 
Während beim kongenitalen langen QT-Syndrom eine ICD-Implantation nach erfolgter 
Reanimation als allgemein akzeptierte Therapie anerkannt wird, steht die Notwendigkeit einer 
ICD-Implantation bei der erworbenen Form noch immer stark zur Diskussion. Unsere Daten 
liefern daher neue Erkenntnisse zur Frage der optimalen Behandlung von Patienten mit 
erworbenem langen QT-Syndrom und überlebtem plötzlichen Herztod. 
 
Geschlechtsspezifische Differenzierung des langen QT-Syndroms 
Ganz offensichtlich ist das lange QT-Syndrom eine Erkrankung, die überdurchschnittlich häufig 
weibliche Personen betrifft (53, 51, 11). Ein Grund dafür ist die bei Männern kürzere QT-
Intervalllänge im Erwachsenenalter als bei Frauen (53, 8, 25, 32). Unser Patientenkollektiv 
stimmt mit diesen Beobachtungen überein: Auch in unserer Studie überwiegen signifikant die 
Frauen. Dies war insbesondere in der Gruppe ohne strukturelle Herzerkrankung zu beobachten 
und ist vor allem damit zu erklären, dass es bei den vorliegenden strukturellen 
Herzerkrankungen, die überwiegend aus KHK und DCM bestanden, keine deutlichen 
geschlechtsspezifischen Unterschiede gibt. Frauen hatten häufiger Synkopen und ein längeres 
QTc-Intervall im Ausgangs-EKG. Ebenso soll das Risiko für medikamenteninduzierte Torsade 
de Pointes-Tachykardien bei weiblichen Patienten erhöht sein (15). Hier war in unserer Studie 
kaum ein geschlechtsspezifischer Unterschied zu erkennen. Die Torsade de Pointes der 
weiblichen Patienten degenerierten jedoch seltener als bei Männern in Kammerflimmern. 
 
Einfluss von Herzerkrankungen auf das lange QT-Syndrom 
Wie man aus der hohen Anzahl der allein strukturell herzerkrankten Patienten, deren 
durchschnittliche Ejektionsfraktion des linken Ventrikels 41 % ± 12 betrug, schon erahnen kann, 
handelt es sich in unserer Studie um ein Patientenkollektiv mit einem hohen Anteil auch an 
Allgemeinerkrankungen. Hierzu ist zu bedenken, dass sich das erworbene lange QT-Syndrom 
allgemein erst im höheren Alter manifestiert, meist im 5. oder 6. Lebensjahrzehnt (18). Den 
Hauptanteil zum Auftreten von Symptomen bildete die Einnahme QT-verlängernder 
Medikamente. Der Anteil an älteren Patienten, die aufgrund gesundheitlicher Beschwerden QT-
verlängernde Medikamente wie z.B. Antiarrhythmika verschrieben bekommen, ist gegenüber 
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jüngeren Patienten verständlicherweise deutlich höher. Mit zunehmendem Alter nimmt die 
Wahrscheinlichkeit für die Entstehung einer strukturellen Herzerkrankung zu, damit kann die 
LV-Funktion abnehmen. Es kommt zu einer stärkeren Belastung des Herzens. Neben einer 
Veränderung der Wandspannung des Myokards begünstigen diese auch eine Steigerung des 
intrazellulären Calciums und verlängern so die Aktionspotentialdauer. Durch die 
Repolarisationsreserve ist das Myokard dennoch in der Lage, in gewissem Maße ungleiche 
Ionenströme zu kompensieren. Wird der Patient jedoch in diesem Zustand zusätzlich QT-
verlängernden Situationen ausgesetzt, kann sich die verminderte Repolarisationsreserve 
erschöpfen. Es kommt zum Auftreten von Symptomen. Daher sind besonders ältere Patienten 
am ehesten mit dem Risiko behaftet, am erworbenen langen QT-Syndrom zu erkranken. Aber 
auch jüngere Patienten mit geringer Repolarisationsreserve sind gefährdet. Da es bis jetzt kein 
zuverlässiges Verfahren gibt, die individuelle Repolarisationsreserve zu berechnen oder 
abzuschätzen, ist das Risiko einer Erkrankung schwer vorauszusagen und nur indirekt durch 
Risikofaktoren, wie QTc-Intervall vor Medikation, Bradykardie oder weibliches Geschlecht, 
abschätzbar. 
 
Symptomatische Ereignisse vor ICD-Implantation 
Alle Patienten wiesen die für das erworbene lange QT-Syndrom typischen Symptome auf: 
Synkopen und Torsade de Pointes. Diese besondere Form der ventrikulären Tachykardie 
charakterisiert klassischerweise Patienten, die am langen QT-Syndrom erkrankt sind. Eine 
Torsade de Pointes-Tachykardie kann direkte Ursache für einen plötzlichen 
Bewusstseinsverlust sein. Da das Alter beim Auftreten der ersten Synkopen bei den meisten 
Patienten mit dem Alter beim Auftreten der ersten Torsade de Pointes übereinstimmt, kann 
unsere Studie diese Erkenntnis nur bekräftigen. 
Das Vorhandensein einer strukturellen Herzerkrankung wirkte sich nicht auf die Anzahl von 
Torsade de Pointes aus. Diesbezüglich waren Patienten mit struktureller Herzerkrankung nicht 
unbedingt gefährdeter als Herzgesunde. 
Der zahlenmäßig unterlegenere Anteil von Kammerflimmerereignissen (VF) gegenüber Torsade 
de Pointes-Tachykardien ist so zu erklären, dass einige Torsade de Pointes spontan 
terminierten, bevor sie in Kammerflimmern degenerierten. 
Bei einer Reihe von Patienten jedoch degenerierten die Torsade de Pointes-Tachykardien in 
Kammerflimmern, terminierten auf diese Weise nicht mehr spontan und waren so ursächlich für 
reanimationspflichtige Zustände oder plötzliche Herztode. Es besteht demnach die Möglichkeit, 
anhand von durchgeführten Reanimationen auf die stattgefundene Degeneration von Torsade 
de Pointes-Tachykardien in Kammerflimmern zurückzuschließen, das heißt, die Häufigkeit der 
Reanimationen kann als Marker angesehen werden für die Häufigkeit der Degeneration von 
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Torsade de Pointes in Kammerflimmern. Da alle Patienten reanimiert wurden und somit einen 
plötzlichen Herztod überlebten, besteht dieses Kollektiv nur aus Hochrisikopatienten. 
Interessanterweise erlitten in unserer Studie Patienten mit struktureller Herzerkrankung im 
Vorhinein weniger Synkopen, genauso viele Torsade de Pointes-Tachykardien und hatten auch 
zahlenmäßig geringfügiger und seltener Kammerflimmern als Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung. Selbst bei den Reanimationen waren sie nicht so häufig und später betroffen. 
Dazu ist zu sagen, dass nicht jedes Symptom im Zusammenhang mit einer strukturellen 
Herzerkrankung steht und einige Patienten aus anderen Gründen, wie Lebererkrankungen, 
Drogeneinnahme oder Bradykardie, ein verlängertes QT-Intervall entwickelt haben. 
 
Altersbezogene Betrachtung der erstmaligen symptomatischen 
Ereignisse vor ICD-Implantation 
Die Altersangaben bei den Ereignissen vor ICD-Implantation liegen alle im Lebensalter 
zwischen 50 und 60 Jahren. Dieses Alter stimmt mit dem in der Literatur angegebenen 
typischen Alter für das Auftreten von Symptomen bei Patienten mit erworbenem langen QT-
Syndrom überein (18, 58). Zwar ist das Alter bei erster Torsade de Pointes-Tachykardie 
geringfügig höher als beim Auftreten der ersten Synkope, aber nicht jedem Bewusstseinsverlust 
muss zwangsläufig eine Torsade de Pointes zugrunde liegen. Andersherum können 
degenerierte Torsade de Pointes oft nicht erfasst werden. Patienten mit struktureller 
Herzerkrankung waren bei Auftreten aller Ereignisse immer etwas älter als Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung. Das liegt vor allem daran, dass mit zunehmendem Alter leichter 
strukturelle Herzerkrankungen entstehen können, die sich auf die Repolarisation verzögernd 
auswirken können. 
 
Langes QT-Syndrom-auslösende Medikation 
Die Chance, eine Torsade de Pointes-Tachykardie durch nichtkardiovaskuläre Medikation 
hervorzurufen, ist generell niedriger ist als bei kardiovaskulärer Medikation (15). So war auch in 
unserer Studie bei 31 Patienten das auslösende Medikament antiarrhythmischer Art. Das 
Klasse-III-Antiarrhythmikum Sotalol (n = 17) verlängerte das QT-Intervall am häufigsten, gefolgt 
von dem Klasse-III-Antiarrhythmikum Amiodaron (n = 12), ein Mittel, das zwar deutlich mit QTc-
Intervall-Verlängerung verbunden ist und bei dem hemmende Wirkungen auf Natrium-, 
Calcium-Ströme und den HERG-kodierten Kalium-Ionen-Kanal beschrieben wurde, das aber 
selten mit der Entwicklung von Torsade de Pointes-Tachykardien oder anhaltenden 
ventrikulären Tachykardien in Verbindung gebracht wurde. Bei Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung war Amiodaron weniger vertreten. Amiodaron hat sich bei lebensbedrohlichen 
Arrhythmien zur Vorbeugung gegen plötzlichen Herztod gegenüber anderen, vor allem Klasse-I-
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Antiarrhythmika, als besonders wirksam erwiesen und wird daher gerne und oft bei strukturell 
herzerkrankten Patienten verschrieben. Dennoch trägt die Wirkung eines Klasse-III-Mittels, das 
die schnelle Komponente des verzögerten Gleichrichter-Kalium-Stromes IKr hemmt, immer auch 
das Risiko einer Proarrhythmie. 
 
Analyse der Ruhe-Elektrokardiographie-Aufzeichnungen 
Herzfrequenz 
Um lebensbedrohlichen Arrhythmien vorzubeugen, wurden vor allem Patienten mit struktureller 
Herzerkrankung Antiarrhythmika verordnet. Wie man im unter Medikation aufgezeichneten EKG 
sieht, sind diese Patienten etwas bradykarder geworden. Die repolarisationsverlängernde 
Wirkung der Medikamente hat ungünstigerweise das QT-Intervall verlängert und die Patienten 
daher anfällig für die Entstehung von LQTS-assoziierten Torsade de Pointes-Tachykardien 
gemacht. 
Frequenzkorrigiertes QT-Intervall 
Die Analyse des QTc-Intervalls spiegelt die komplexe Beziehung zwischen der Herzfrequenz 
und dem QT-Intervall wider. Seine Länge steht in enger Beziehung mit einem erhöhten Risiko 
für ventrikuläre Tachykardien. Das QTc-Intervall ist somit ein wichtiger prognostischer Faktor im 
Rahmen der kardialen Früherkennung augenscheinlich gesunder Probanden, da auch zu einem 
Zeitpunkt, wenn der Patient klinisch noch keine Symptome hat, im EKG schon Veränderungen 
sichtbar sind. An dieser Stelle muss darauf hingewiesen werden, dass die Interpretation 
einzelner EKG-Parameter lediglich als Hilfestellung in der EKG-Diagnostik gelten und nach 
Möglichkeit immer im Zusammenhang mit weiteren diagnostischen EKG-Kriterien, wie die 
Morphologie der T-Welle, beurteilt werden sollte. 
Dennoch ist nicht zu übersehen, dass der QTc-Wert im EKG unter QT-verlängernder 
Medikation gegenüber dem Ausgangswert um 97,6 msec deutlich verlängert ist. Diese 
Verzögerung der Repolarisation scheint allein durch QT-verlängernde Medikamente entstanden 
zu sein. 
Zwischen Patienten mit und ohne struktureller Herzerkrankung zeigen die Ergebnisse der 
Ruhe-Elektrokardiographie bezüglich der QTc-Intervalle mit und ohne Medikament signifikante 
Unterschiede. So hatten Patienten mit struktureller Herzerkrankung im EKG ohne 
repolarisationsverlängernde Medikation ein um 18,4 msec kürzeres QTc-Intervall als Patienten 
ohne strukturelle Herzerkrankung. Letztere hatten mit durchschnittlich 450,0 ± 39,8 msec ein 
recht langes QTc-Intervall, das auf eine vermutlich schon verminderte Repolarisationsreserve 
oder ein "forme fruste"-LQTS hindeutet. Durch QT-verlängernde Medikamente oder Situationen, 
die das QTc-Intervall immerhin um 73,1 msec verlängert haben, ist diese 
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Repolarisationsreserve erschöpft und hat bei diesen Patienten zur Ausbildung von Symptomen 
geführt. 
Bei Patienten mit struktureller Herzerkrankung haben die auslösenden Medikamente das QTc-
Intervall noch stärker verlängert. Hier wurde die Repolarisation um 110,3 msec verzögert, so 
dass Patienten mit struktureller Herzerkrankung im EKG unter QT-verlängernder Medikation ein 
signifikant höheres QTc-Intervall aufweisen als Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung. 
Das größere Ausmaß der Verlängerung gegenüber nicht strukturell Herzkranken ist 
wahrscheinlich hauptsächlich der schlechteren LV-Funktion von strukturell herzkranken 
Patienten zuzuschreiben. 
Im Hinblick auf nachfolgende ICD-Episoden konnten diese EKG-Parameter aber nicht zur 
Prognose herangezogen werden, da sowohl strukturell herzerkrankte als auch strukturell nicht 
herzerkrankte Patienten im Follow-up adäquate Schocks erfuhren. Das Ausmaß der QT-
Verlängerung alleine kann daher nicht zur Risikostratifizierung für nachfolgende Ereignisse 
herangezogen werden, auch wenn es möglicherweise noch der beste Prädiktor ist. 
 
Wirkungsweisen von Defibrillatoren 
Implantierbare Kardioverter / Defibrillatoren (ICD) wurden entwickelt, um bei Patienten, die 
lebensbedrohliche ventrikuläre Arrhythmien wie anhaltende ventrikuläre Tachykardien oder 
Episoden von Kammerflimmern erlitten, einem plötzlichen Herztod vorzubeugen (19). 
Epidemiologische Studien berichten von hohen Wiederholungsraten dieser lebensbedrohlichen 
Arrhythmien während des Follow-up (30-50% in 2 Jahren) (19). Die Wirksamkeit des ICD durch 
Konversion der anhaltenden ventrikulären Tachykardien und ventrikulären Flimmer-Episoden ist 
dokumentiert worden (19). Prospektive klinische Studien zeigten, dass Episoden von 
ventrikulären Tachykardien zu 89,4 - 91,2 % durch antitachykardes Pacing konvertiert und VF-
Episoden zu 98 % durch Schocktherapie erfolgreich beendet werden können (19), und so ist die 
ICD-Implantation mit einer höheren Überlebenswahrscheinlichkeit verbunden. 
Bei allen Patienten wurde der ICD nach überlebtem plötzlichen Herztod implantiert. Da ein 
überlebter plötzlicher Herztod ein Marker ist, der Patienten mit langem QT-Syndrom mit einem 
klinischen Hochrisiko identifiziert, stehen nahezu alle Patienten in dem Risiko, möglicherweise 
erneut kardiale Episoden zu erfahren (40). 
 
Differenzierung von VVI- zu DDD-ICD 
In unserer Studie wurden zu über 80 % 1-Kammer(VVI)-Geräte implantiert, vielfach auch bei 
Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung. Jedoch gibt es keine verfügbaren Daten darüber, 
ob ein 1-Kammer(VVI)- oder 2-Kammer(DDD)-System wirksamer zur Vorbeugung von 
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rezidivierenden Episoden bei erworbenem LQTS ist. Daten zum kongenitalen langen QT-
Syndrom zeigten keinen signifikanten Unterschied zwischen beiden Systemen (40). In unserer 
Studie hatten fünf von acht Patienten mit 2-Kammer-Geräten keine ICD-Entladungen. Nach 
Umstellung des ICD bei vier Patienten von VVI- auf DDD-Modus beobachteten wir eine 
Verminderung der Häufigkeit von rezidivierenden Episoden und Schockabgaben. Ein DDD-ICD 
neigt bei Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom gegenüber dem 1-Kammer-System zu 
einem Trend von weniger Schocks / Episoden. Es muss aber ausdrücklich betont werden, dass 
der DDD-ICD Arrhythmien bei den Patienten nicht zu unterdrücken vermag. Bei zwei Patienten 
wurde wegen rezidivierenden Episoden von Vorhofflimmern eine Umstellung der 
Programmierung von DDD- auf VVI-Modus vorgenommen. 
 
Medikation nach ICD-Implantation 
Im Gegensatz zum angeborenen langen QT-Syndrom, wird die Verordnung eines Beta-
Rezeptorenblockers beim erworbenen langen QT-Syndrom nicht als Standardtherapie 
eingesetzt. Es reicht generell meist aus, nur die QT-verlängernden Medikamente zu vermeiden. 
Einige Patienten bekamen dennoch einen Beta-Rezeptorenblocker verschrieben. Tendenziell 
haben zwar die Patienten ohne Episoden etwas häufiger Beta-Rezeptorenblocker 
eingenommen, eine solche Medikation vermochte jedoch nicht die Episodenhäufigkeit 
signifikant zu senken. Daher kann ein Beta-Rezeptorenblocker diesen Patienten zusätzlich zum 
ICD und zur Vermeidung repolarisationsverlängernder Medikamente gegeben werden. Eine 
absolute Indikation, wie beim kongenitalen langen QT-Syndrom lässt sich jedoch aus unseren 
Daten nicht ableiten. 
 
DAS FOLLOW-UP 
Altersbezogene Betrachtung des langen QT-Syndroms 
Das momentane Alter der noch lebenden Patienten von im Mittel 61,8 Jahren sowie auch das 
durchschnittliche Alter der bereits verstorbenen Patienten von 68,0 Jahren zeigt die 
Überrepräsentation der älteren Generation mit erworbenem langen QT-Syndrom bzw. mit auf 
verlängerter QT-Zeit basierenden ventrikulären Arrhythmien gegenüber jüngeren Altersgruppen. 
Die zur Entstehung des LQTS begünstigenden strukturellen Herzerkrankungen entwickeln sich 
meist erst im höheren Lebensalter. Bei vielen Patienten ging die Belastung und Mehrarbeit des 
Herzens mit einer Hypertrophie und Dilatation einher. Die Möglichkeit der Kompensation 
solcher Störungen durch Strukturänderung des Myokards ist jedoch gerade bei Älteren 
begrenzt. Es besteht die Gefahr einer ungenügenden Sauerstoffversorgung der 
Herzmuskelfasern. Bei Fortdauer einer starken pathologischen Belastung - 46,5 % aller 
Patienten wurden beispielsweise als hyperton eingestuft - kann es daher zum Herzversagen 
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bzw. Myokardinsuffizienz kommen. Doch auch nach überlebtem Herzinfarkt bei struktureller 
Herzerkrankung kann die repolarisationsverlängernde Wirkung von Antiarrhythmika der Klassen 
IA und III, die gerade in höherem Alter zur Vorbeugung und Therapie von Vorhofflimmern 
eingesetzt werden, zum Auftreten von Torsade de Pointes-Tachykardien und zum plötzlichen 
Herztod führen. Weiterhin wird ein sich mit zunehmendem Alter verstärkendes Ungleichgewicht 
des autonomen Nervensystems zu Gunsten des Sympathikotonus beschrieben, was zusätzlich 
zu einer elektrischen Instabilität im Herzen führen kann. Entsprechend konnte bei älteren 
Patienten ein erhöhter Noradrenalin-Plasmaspiegel festgestellt werden (68). Somit könnte ein 
Einfluss auf die kardiale Erregungsausbreitung ausgeübt werden. 
 
Vergleich der Follow-up-Zeit überlebender zu verstorbenen Patienten unter 
Berücksichtigung struktureller Herzerkrankungen 
Während des durchschnittlichen Follow-up von über 7 Jahren sind über die Hälfte der Patienten 
verstorben. Zum einen muss man - im Gegensatz zu den wesentlich jüngeren Patienten beim 
angeborenen langen QT-Syndrom - bei der erworbenen Variante das generell höhere Alter von 
in unserer Studie durchschnittlich 68 Jahren verantwortlich machen, zum anderen gab es unter 
den 23 Verstorbenen nur 2 rhythmogene, eventuell LQTS-verwandte Todesfälle. Die meisten 
der Patienten mit struktureller Herzerkrankung sind ursächlich an den Folgen ihrer 
Herzerkrankung verstorben. Der geringe Anteil der rhythmogenen Todesfälle schließt ein QT-
Syndrom als Todesursache fast ganz aus. Die Zahl der verstorbenen Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung ist gegenüber denjenigen mit struktureller Herzerkrankung 
wesentlich geringer. Sie verstarben im Schnitt auch 10 Jahre früher, wobei nur eine Patientin 
der fünf Patienten weniger als drei Monate nach der Reanimation verstarb. Bei ihr trat vier Tage 
nach der ICD-Implantation ein Hirntod durch akuten Hydrocephalus internus ein. Dass der 
anschließende Hirntod der Patientin sich möglicherweise auch als Folge der Wiederbelebung 
entwickelt haben könnte, kann nicht ausgeschlossen werden. Eine weitere Patientin verstarb 
wenige Tage nach der ICD-Erstimplantation an den Folgen dieser Operation. Anders als bei 
den nicht strukturell Herzerkrankten, die aufgrund der Erschöpfung einer ohnehin verminderten 
Repolarisationsreserve unabhängig ihres Alters symptomatisch wurden, verhielt es sich mit den 
strukturell herzerkrankten Patienten. Sie mussten erst ein höheres Lebensalter erreichen, in 
dem das Herz sich den Anforderungen zunehmend weniger anpassen konnte. Bei vielen 
Patienten hat sich daraus eine strukturelle Herzerkrankung entwickelt. Neben einer 
Begünstigung zur Entstehung des LQTS führten diese Herzerkrankungen schließlich auch eher 
zum Tod. Deshalb ist ihr Follow-up im Vergleich zu den Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung signifikant kürzer. 
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Episoden und ihre Therapien 
Erwartungsgemäß wurden in unserer Studie mehr ventrikuläre Tachykardien als VF-Episoden 
im Follow-up registriert, da nicht alle ventrikulären Tachykardien in Kammerflimmern 
degenerieren. In einer Studie über das kongenitale lange QT-Syndrom, die 27 Patienten 
umfasste, registrierte man insgesamt 258 Episoden im Follow-up (40). Davon wurden bei 12 
Patienten 188 Episoden durch Schocks terminiert, 178 davon waren adäquat (40). In unserer 
Studie, die 43 Patienten umfasste, wurden von insgesamt 444 ICD-Schocks bei 25 Patienten 
338 adäquat bei 22 Patienten (51 %) abgegeben. Die höhere Anzahl an Schocks in unserer 
Studie erklärt sich einerseits durch die um 16 Personen höhere Anzahl an Patienten und 
andererseits durch ein 19 Monate längeres Follow-up. Werden diese Daten miteinander 
verglichen, so erreicht der ICD bei den Patienten mit erworbenem LQTS nahezu den gleichen 
Rang an Bedeutung wie bei den Patienten mit angeborenem LQTS. Insgesamt 338 anhaltende 
Episoden wurden von den Defibrillatoren adäquat durch Schockabgabe beendet. Diese 
Episoden wurden von den Geräten als „anhaltend" wahrgenommen. Es bleibt allerdings die 
Frage, ob diese Episoden nicht auch von selbst terminiert wären, wenn von den Defibrillatoren 
keine Therapieabgaben erfolgt wären. Die Unterscheidung, ob eine Episode als anhaltend oder 
nichtanhaltend bezeichnet wird, hängt wesentlich von der Einstellung der Detektionszeit des 
ICD ab. 
25 Patienten bekamen ICD-Schocks. Von 19 strukturell Erkrankten waren 16 Patienten, die 
insgesamt 286 adäquate Episoden in Form von mVT, pVT und VF erfuhren. Darüber hinaus 
wurden überraschenderweise bei 6 Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung 52 adäquate 
ICD-Schocks infolge von monomorphen und polymorphen ventrikulären Tachykardien und VF-
Episoden registriert. 
Patienten mit struktureller Herzerkrankung erlitten allgemein mehr ventrikuläre Tachykardien, 
mehr VF-Episoden und mehr ICD-Schocks. Laut unserer Studie hatten aber auch Patienten 
ohne strukturelle Herzerkrankung mit erworbenem langen QT-Syndrom nach überlebtem 
plötzlichen Herztod Episoden von anhaltenden ventrikulären Tachykardien und sogar 
Kammerflimmern, die sie ohne rechtzeitige Schockabgabe durch den implantierten ICD 
vielleicht nicht überlebt hätten, sodass auch bei Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung mit 
erworbenem langen QT-Syndrom eine ICD-Implantation nicht von vornherein ausgeschlossen 
werden sollte. 
Eine Registrierung der Zeiträume zwischen ICD-Implantation und erster ICD-Schockabgabe 
ergab, dass Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung etwas später und auch weniger 
adäquate ICD-Episoden, die vor allem in den ersten 20 Monaten des Follow-up abgeben 
wurden, erfuhren als Patienten mit struktureller Herzerkrankung. 
Das Auftreten von Episodencluster konnte nur bei einem der Patienten ohne strukturelle 
Herzerkrankung beobachtet werden. Dieser Patient zeigte bei sonst selten und vereinzelt 
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vorkommenden Episoden einmalig innerhalb einer Woche 24 ventrikuläre Tachykardien, unter 
denen mindestens eine Torsade de Pointes war. Ursache dafür kann eine elektrische Instabilität 
gewesen sein. Die ventrikuläre elektrische Stabilität kann durch ein Ungleichgewicht im 
autonomen Nervensystem gefährdet werden (14). Der Mechanismus, durch welchen 
sympathische Innervation medikamenteninduzierte Torsade de Pointes-Tachykardien 
hervorrufen kann, ist jedoch nicht vollständig geklärt (14). Während der Repolarisationsphase 
ist sie an der Entstehung früher Nachdepolarisationen beteiligt, die ein zweites Aktionspotential 
auslösen können (47). Zu einer elektrischen Instabilität im Ventrikel kann es mit zunehmender 
Erschöpfung der Repolarisationsreserve durch den kumulativen Effekt vieler Torsade de 
Pointes-auslösender Faktoren kommen. Ob es solche Faktoren bei dem erwähnten Patienten 
gab, ist nicht bekannt. Ableitend von diesem einzigen Fall lässt sich jedoch nicht der 
Rückschluss ziehen, dass erworbene LQTS-Patienten ohne strukturelle Herzerkrankung 
generell eine höhere elektrische Instabilität aufweisen. 
Auch wenn die Langzeitprognose dieser primär elektrischen Störung bei Patienten ohne 
strukturelle Herzerkrankung oder LV-Dysfunktion als gut beurteilt wird, so leben betroffene 
Patienten nach überlebtem plötzlichen Herztod doch weiterhin mit dem Risiko, eine erneute 
möglicherweise lebensbedrohliche Herzattacke zu erleiden. Für einen Patienten, der nach 
stattgefundener Reanimation Episoden von anhaltenden ventrikulären Tachykardien oder VF-
Episoden bekommt, die nicht von selbst terminieren, stellt ein ICD eine allzeit bereite, 
schützende Therapieform im Notfall dar. 
Auf der anderen Seite kann ein ICD emotionellen Stress erzeugen, der Arrhythmien und 
Schocks auslösen kann (15), wie in Studien zum kongenitalen langen QT-Syndrom festgestellt 
wurde. In unserem Kollektiv wurde diesbezüglich nur einmal ein Episodencluster registriert. 
Dennoch hatten dabei Patienten mit ICD eine niedrigere Sterbensrate von 1,3% in 3 Jahren, 
verglichen mit 14% in 8 Jahren bei den Nicht-ICD-Trägern (15). Das bedeutet eine mehr als 
vierfache Überlebenschance für ICD-Träger in dieser Gruppe. Ob sich das auch auf Patienten 
mit erworbenem LQTS nach überlebtem plötzlichen Herztod übertragen lässt, kann anhand 
unserer Daten nicht beantwortet werden. Es scheint jedoch einen Überlebensvorteil in dem 
beschriebenen Kollektiv zu geben, wenn man davon ausgeht, dass zumindest ein Teil der 
adäquaten Episoden potentiell lebensbedrohlich waren. 
Ein weiteres Problem der ICD-Implantation stellen inadäquate Episoden bei supraventrikulären 
Tachykardien dar. In einer Gruppe von 16 jungen Patienten, die einen ICD zur primären und 
sekundären Vorbeugung von plötzlichem Herztod erhielten, war bemerkenswert, dass nur 3 von 
diesen 16 ICD-Patienten inadäquate Schocks hatten (Sinustachykardie bei 2 und atriale 
Tachykardie bei 1 von ihnen) (40, 13). In unserer Studie hatten 14 von 43 ICD-Patienten 
inadäquate Schocks (9 Sinustachykardien und 168 atriale Tachykardien). Inadäquate Schocks 
bei supraventrikulären Tachykardien und Sinustachykardien scheinen ein vorherrschendes 
Problem bei Patienten mit langem QT-Syndrom und ICD zu sein. Eine Therapie mit Beta-
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Rezeptorenblockern könnte nicht nur nützlich zur Vorbeugung kardialer Episoden, sondern 
auch zur Verhinderung inadäquater Schocks sein. 
Bei vielen Patienten wurden Schocks bei nichtanhaltenden Episoden abgegeben. Gemäß der 
Gerätetechnik wurden diese Schocks nicht abgebrochen, obwohl die Episoden schon spontan 
terminiert waren. Diese Beobachtung bekräftigt die Empfehlung, bei Patienten mit langem QT-
Syndrom die Detektionszeit zu verlängern mit der Absicht, eine spontane Beendigung zu 
ermöglichen. Verlängerung der Detektionszeit könnte besonders bei Patienten mit vielen 
Episoden von kurzer Dauer und wenigen Symptomen die Anzahl der ICD-Schocks verringern. 
Demnach hätten einige als adäquat klassifizierte Episoden mit verlängerten 
Detektionsintervallen beendet sein können. 
 
Differenzierung des erworbenen zum kongenitalen langen QT-Syndrom 
Ein Ausbleiben der Symptome schließt eine Erkrankung am QT-Syndrom nicht aus. Nicht nur 
aus diesem Grund ist die Dunkelziffer beim langen QT-Syndrom relativ hoch. Es bleibt nämlich 
weiterhin die Frage offen, ob Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom nicht in 
Wirklichkeit ein kongenitales QT-Syndrom mit wenig ausgeprägtem Phänotyp, wie es bei einer 
"forme fruste"-Mutation der Fall ist, aufweisen, da möglicherweise noch nicht alle 
verantwortlichen Gene identifiziert worden sind oder durch fehlende genetische Analyse, die 
erst sehr spät verfügbar ist, eine genauere Diagnose verborgen bleibt. Eine zumindest klinische 
Abklärung der Familien ist daher auch beim scheinbar rein erworbenen langen QT-Syndrom 
anzuraten. 
Es besteht beispielsweise die Möglichkeit, dass eine subklinische IKs-Dysfunktion ein Risiko für 
ein medikamenteninduziertes langes QT-Syndrom ist (6). In einem das erworbene LQTS 
nachahmenden Tierversuch konnten Torsade de Pointes-Tachykardien erfolgreich durch den 
Calcium-Antagonisten Verapamil unterdrückt werden (6). Diese Erkenntnisse deuten an, dass 
bei bestehender subklinischer genetischer IKs-Dysfunktion eine zusätzliche IKr-Unterdrückung zu 
bestimmter QT-Verlängerung und Auftreten von Torsade de Pointes-Tachykardien bei 
erworbenen LQTS-Formen führen kann. Sanguinetti et al. deuteten an, dass Steigerung der 
Herzfrequenz durch Isoproterenol eine effektive therapeutische Strategie bei Patienten mit 
erworbenem langen QT-Syndrom wäre, weil ß-adrenerge Stimulation mit Isoproterenol die 
Repolarisation nicht nur durch Steigerung der Herzfrequenz verkürze, sondern auch durch 
direkte Steigerung des Ausmaßes der langsamen Komponente des verzögerten 
Gleichrichterstromes IKs. (54). Verapamil könnte eventuell in Zukunft eine therapeutische Option 
bei Torsade de Pointes-Tachykardien bei Patienten auch mit erworbenem langen QT-Syndrom 
darstellen. 
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Schlussbemerkung 
Zusammenfassend bieten unsere Daten daher neue Einsichten für die Behandlung von 
Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom. Wir stellten fest, dass auch Patienten mit 
erworbenem QT-Syndrom, die einen plötzlichen Herztod überlebten und damit zum 
Hochrisikokollektiv gehören, rezidivierende adäquate ICD-Schocks bekamen. Die ICD-
Implantation erscheint aufgrund unserer Follow-up-Daten bei diesen Patienten sinnvoll. 
Wir präsentieren eine Gruppe von Patienten mit erworbenem langen QT-Syndrom und ICD als 
eine retrospektive Analyse. Diese Single-Center-Studie ist unseres Wissens nach bislang 
jedoch die größte unter den wenigen Veröffentlichungen, die es zur Behandlung des 
erworbenen langen QT-Syndroms gibt. Des Weiteren sind wir der Meinung, dass man aus den 
Follow-up-Daten eines gut siebenjährigen Beobachtungszeitraums zuverlässige Ergebnisse 
ziehen kann. Einige unserer Ergebnisse und Analysen können nur einen Trend aufzeigen, der 
aber neue Einsichten in die Behandlung von Hochrisikopatienten liefern kann und zu weiteren 
multizentrischen Recherchen ermutigen sollte. 
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